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INTRODUCTION
La découverte d’une masse cervicale chez un enfant est un motif de consultation très fréquent. L’anamnèse et l’examen clinique permettent le plus souvent d’orienter le diagnostic. Si ce n’est pas le cas, une biologie, une échographie voire une biopsie peuvent être proposées.

HISTOIRE CLINIQUENous rapportons le cas d’un nourrisson de 7 mois se présentant pour une masse située au niveau parotidien droit, de 5 cm de diamètre, très dure, peu mobile, non inflammatoire et non douloureuse d’évolution progressive sur 2 semaines. L’hypothèse d’un rhabdomyosarcome posée par l’imagerie a été exclue par la biopsie qui a révélé une fibromatose desmoïde. Aussi appelée fibromatose agressive, cette tumeur des tissus mous se développe à partir des structures musculo-aponévrotiques. Vu son absence de potentiel métastatique, elle se classe parmi les tumeurs de malignité intermédiaire, son caractère infiltrant local étant important. La prise en charge thérapeutique est discutée suivant le protocole EpSSG NRSTS 2005 et une surveillance simple est décidée. L’évolution de l’enfant est marquée par une atteinte du nerf facial périphérique et inférieur droit entraînant une paralysie faciale, en lien avec une croissance rapide de la masse. Une chimiothérapie par Méthotrexate et Vinblastin e à faibles doses est proposée de manière hebdomadaire et prolongée. Après une stabilisation de la croissance tumorale et une amélioration des lésions nerveuses pendant quelques semaines, la masse cervicale a de nouveau significativement augmenté de volume. Une résection chirurgicale a dès lors été nécessaire pour éviter une compression plus importante des structures nerveuses et vasculaires de la région parotido-cervicale. 
CONCLUSION
Les options thérapeutiques de la fibromatose desmoïde restent à ce jour encore limitées. Cette tumeur est caractérisée par une faible sensibilité à la chimiothérapie et un taux important de récidive après résection chirurgicale microscopiquement incomplète. En première intention, les recommandations internationales proposent une surveillance simple avec indication de chimiothérapie réservant le traitement chirurgical aux cas de progression rapide sous chimiothérapie ou de compression majeure de structures avoisinantes. Des recherches so nt encore en cours en vue d’étoffer ces propositions thérapeutiques sur un plus grand nombre de cas. Il est donc important de recenser ces patients et de renforcer la coopération internationale au sein d’études cliniques afin de standardiser les traitements, basés sur une stratégie minimalement invasive.


